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OBJECTIFS 


Devant un purpura chez I'enfant ou chez I'adulte, 
argumenter les principales hypotheses diagnostiques 
et justifier les examens complementaires pertinents. 



DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 


La demarche diagnostique initiale consiste a reconnaitre le 
purpura et a preciser son mecanisme en se basant sur les donnees 
de I’interrogatoire, de I'examen clinique et en s'aidant d’examens 
paracliniques simples. Au terme de cette demarche, il est le plus 
souvent possible d’avoir une premiere orientation diagnostique et 
d'identifier les situations correspondant a une urgence vitale 
necessitant des mesures therapeutiques immediates : purpura 
en rapport avec une infection bacterienne, ou purpura thrombo- 
cytopenique complique d'un syndrome hemorragique grave par 
exemple. En fonction de I'orientation diagnostique initiale, des 
examens paracliniques plus specialises, notamment immuno- 
pathologiques, microbiologiques ou anatomo-pathologiques 
(biopsie cutanee) sont souvent necessaires pour aboutir a un 
diagnostic plus precis qui conditionne les indications therapeu- 
tiques (tableau 1). 

Reconnaitre un purpura 

Le purpura est une lesion par depot de sang extravase dans le 
derme ou les muqueuses. La lesion elementaire est rouge pourpre 
et a pour principale caracteristique de ne pas s'effacer a la vitro- 
pression. 

Le purpura peut etre : petechial de petite taille, arrondi, puncti- 
forme ou lenticulaire ; ecchymotique en placard ou en nappe ; 
lineaire en vibices. 

Orienter l'interrogatoire 

L'interrogatoire precise I'age, les antecedents personnels et 
familiaux d'anomalies hematologiques, les traitements en cours et leur 
chronologie d'introduction par rapport a I'apparition du purpura 
et a I'anciennete de ce dernier. On recherche la notion d’un 


a comprendre 

> Le purpura est une lesion elementaire cutanee 
traduisant I’extravasation de sang hors des vaisseaux. 

On distingue 2 grands mecanismes : 

il peut etre lie a une chute des plaquettes 
(purpura thrombocytopenique) ou etre secondaire 
a une anomalie des vaisseaux (purpura vasculaire) 
en sachant que certaines causes infectieuses 
ou medicamenteuses peuvent realiser les 2 types de purpura. 

> Au sein du groupe des purpuras 
thrombocytopeniques, la cause la plus frequente 

est le purpura thrombocytopenique auto-immun (PTAI) 
ou la baisse des plaquettes est liee a une destruction 
peripherique de celles-ci. 

> Au sein des purpuras d'origine vasculaire, I'urgence 
est d’eliminer un purpura secondaire a une infection 
bacterienne, en particulier a meningocoque, mais la cause 
la plus frequente est une vascularite, egalement appelee 
« angeite », qui peut etre soit isolee, soit satellite 
d'une prise medicamenteuse (hypersensibilite), 

d'une infection virale ou d'une maladie immunologique 
(vascularite systemique, connectivite, hemopathie 
maligne). Dans un grand nombre de cas, le purpura 
vasculaire est cependant isole sans gue I'enquete 
etiologigue permette de depister une maladie associee. 


syndrome febrile dans les semaines ou les jours precedents qui doit 
orienter en priorite vers un purpura d'origine infectieuse. II faut aussi 
rechercher des facteurs de risque pour une infection par le virus de 
I'immunodeficience humaine (VIH) ou par les virus des hepatites 
B (VHB) et C (VHC) [toxicomanie par voie veineuse, transfusion, 
rapports sexuels non proteges]. On recherche enfin des signes 
d'appel extradermatologiques pouvant orienter vers une vascu- 
larite systemique ou une connectivite (douleurs abdominales 
evoquant un purpura rhumato'fde, arthromyalgies, syndrome de 
Raynaud, syndrome sec oculo-buccal, photosensibilite...). 
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mo Grands mecanismes du purpura 

1 / PURPURAS VASCULAIRES 

© Infectieux : bacterien, viral, parasitaire 

© Par fragility vasculaire 

- purpura de Bateman 

- dermite ocre 

© Vascularites, ou « angeites » 

© Thrombotiques et emboliques 

2 / PURPURAS THROMBOCYTOPENIQUES 

© Thrombocytopenies centrales 
© Troubles de I'hemostase 

- coagulation intravasculaire disseminee (CIVD) 

- microangiopathies 

© Destruction peripherique immunologique 
© Trouble de la repartition (rarement cause de purpura) 


EXAMEN CLINIQUE 

/ Le premier geste doit etre de rechercher des lesions hemorra- 
giques associees que I’on observe normalement exclusivement 
au cours du purpura thrombocytopenique et qui sont alors un 
signe de gravite : hematomes, notamment aux zones de serrage 
ou de frottement, hemorragies muqueuses (epistaxis, gingivor- 
ragies spontanees ou au brassage, bulles hemorragiques endo- 
buccales, meno-metrorragies). Les hemorragies viscerales asso- 
ciees sont plus rares, mais el les doivent neanmoins etre 
recherchees, notamment un melena. 

/ Le deuxieme element clinique capital est la fievre. Tout purpura 
febrile est suspect d'etre infectieux jusqu'a preuve du contraire. 
Si le patient est febrile, surtout s’il s'agit d’un enfant, I'hemody- 
namique est rapidement appreciee, puis regulierement reeva- 
luee. Le moindre signe de collapsus (chute de la pression arte- 
rielle, tachycardie avec pouls rapide et filant, plus rarement 
marbrures) doit faire evoquer un purpura fulminans et le traite- 
ment doit etre debute en extreme urgence (v. infra). 

V L'examen clinique est, ensuite, complet a la recherche d'autres 
lesions cutanees associees et de signes extradermatologiques 
qui pourraient orienter le diagnostic : 

-■> presence d'adenopathies peripheriques et d'une splenome- 
galie qui orientent vers une hemopathie ou une infection 
virale; 

■■■■■> signes digestifs orientant vers une vascularite systemique, 
atteinte articulaire ou musculaire pouvant faire evoquer une 
vascularite systemique et en particulier un purpura rhuma- 
to'fde, une connectivite ou une infection (en particulier une 
endocardite); 

■■■■■> syndrome meninge, souffle cardiaque devant faire eliminer 
une endocardite, polyneuropathie orientant vers une vascu- 
larite systemique ou une cryoglobulinemie satellite d'une 
infection par le VHC. 


Examens complementaires 

DE PREMIERE INTENTION 

L’examen biologique de premiere intention est la numeration 
plaquettaire. L'existence d'une thrombocytopenie (moins de 150 x 
10 9 plaquettes/L) oriente vers un purpura thrombocytopenique. II 
est cependant rare qu'une thrombocytopenie moderee, supe- 
rieure a 50 x 10 9 /L, explique a elle seule I'apparition d'un purpura. 
Dans ce dernier cas, il ne faut done pas limiter I'enquete etiologique 
au groupe des purpuras thrombocytopeniques mais tenir compte 
du contexte clinique pour rechercher une cause appartenant au 
groupe des purpuras vasculaires (infection, medicament). 


ETIOLOGIE 


Purpuras vasculaires 

Les purpuras vasculaires torment le groupe le plus frequent. Ils 
regroupent tous les purpuras secondaires a des lesions des parois 
des vaisseaux. Ils realisent surtout des petechies, planes souvent 
infiltrees, parfois necrotiques ou ecchymotiques, isolees ou associees 
a des lesions cutanees inflammatoires papuleuses ou en plaques. 
Ils siegent preferentiellement aux membres inferieurs et a I'abdomen 
et sont favorises par I'orthostatisme. Les ecchymoses sont rares. II 
n'y a pas d'hemorragie muqueuse associee. 

La pathogenie n'est pas univoque et les mecanismes peuvent 
s’associer. Pour la clarte de I'expose, nous separerons les purpuras 
vasculaires d'origine infectieuse, les purpuras par fragilite vascu- 
laire, les purpuras en rapport avec une vascularite et les purpuras 
thrombotiques ou emboliques. 

1. Purpuras infectieux 

Le contexte febrile fait avant tout rechercher une infection. 
Les lesions purpuriques cutanees sont souvent necrotiques, 
s'accompagnant de vesicules et de pustules. De nombreux 
agents infectieux, bacteriens, viraux, parasitaires peuvent etre 
en cause (tableau 2). Les infections virales sont les plus frequen- 
tes et le pronostic est le plus souvent rapidement favorable, mais 
I’urgence est d'eliminer une infection bacterienne. 

✓ Au sein des purpuras d'oriqine bacterienne, le tableau clinique le 
plus grave est le purpura fulminans. Survenant le plus souvent 
chez I'enfant et le nourrisson, en contexte epidemique, il associe 
un purpura necrotique, tres rapidement extensif, et des troubles 
circulatoires. Le syndrome meninge est au second plan et passe 
le plus souvent inapergu. Le germe de loin le plus souvent en 
cause est le meningocoque ( Neisseria meningitidis), mais le 
pneumocoque (Streptococcus pneumonia), le staphylocoque 
dore ( Staphyloccocus aureus) et \' Haemophilus influenzas sont 
aussi incrimines. Haemophilus influenzae est surtout rencontre 
chez I'enfant, mais la generalisation de la vaccination anti- 
Haemophilus devrait faire disparaTtre cette cause. Toute suspi- 
cion clinique de purpura fulminans doit faire immediatement 
entreprendre un remplissage vasculaire et une antibiotherapie 
probabiliste adaptee aux germes incrimines (cephalosporine de 
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troisieme generation et vancomycine), avant meme le resultat 
des hemocultures et de I'examen direct de la ponction lombaire. 
L’administration d'antibiotique doit etre commencee des I'evo- 
cation du diagnostic, avant meme que le patient soit transfere a 
I'hopital et que des prelevements bacteriologiques aient ete 
realises. On peut par exemple utiliser le cefotaxime (Claforan) ou 
la ceftriaxone (Rocephine) a la dose de 2 g par voie veineuse 
chez I'adulte et 100 mg/kg chez I'enfant. L'examen direct du 
liquide cephalorachidien confirme le plus souvent le diagnostic. 
Les hemocultures sont positives dans 80 % des cas. 

[.'association d'une fievre, d'un purpura vasculaire et d'un 
souffle cardiaque, surtout d'apparition recente ou ayant change 
depuis peu, fait rechercher une endocardite d'Osler. Celle-ci s'ac- 
compagne frequemment d'une vascularite cutanee realisant 
des lesions purpuriques aspecifiques. II faut aussi rechercher un 
erytheme palmo-plantaire, des nodules cutanes d'Osler a la face 
palmaire des doigts egalement appeles « faux panaris », des 
hemorragies en flammeches sous-ungueales. Les hemocultures 
sont systematiques, repetees lors des pics febriles, ensemen- 
cees sur des milieux enrichis et gardees au laboratoire au moins 
7 jours. Des prelevements bacteriologiques au niveau des 
lesions cutanees peuvent aider au diagnostic dans les cas diffici- 
les. L'echocardiographie par voie transthoracique, souvent com- 
pletee par une echographie par voie transoesophagienne, 
recherche des vegetations valvulaires. Le streptocoque B est le 
plus frequemment en cause. 

/ L'origine virale du purpura est suspectee devant I'existence d’un 
syndrome grippal, d'une angine, d'une polyadenopathie, et bio- 
logiquement d'un syndrome mononucleosique et d'une hepatite 
cytolytique. La realisation de serologies virales depend de I'age et 
du terrain. On realise souvent en premiere intention une serologie 
cytomegalovirus (CMV), eventuellement couplee a une antigenemie, 

EBB Purpuras vasculaires infectieux : 
causes les plus frequentes 

BACTEBIENNES 

I Neisseria meningitidis 

I Streptococcus pneumoniae 

I Autres streptocoques (endocardite d'0sler+++) 

I Neisseria gonorrhoeas 

I Rickettsia conorii (fievre boutonneuse mediterraneenne) 

VIRALES 

I Virus Epstein-Barr (mononucleose infectieuse) 

I Cytomegalovirus (primo-infection) 

I Virus de I'immunodeficience humaine 

I Hepatites virales 

PARASITAIRES 

I Paludisme 


une serologie du virus Epstein Barr (EBV), une serologie VIH 
couplee a une antigenemie P24, car il peut s'agir d’une primo- 
infection liee au VIH ou la serologie se positive seulement secon- 
dairement. 

/ L'origine parasitaire est beaucoup plus rare. La notion d'un 
voyage de moins de 6 semaines en zone d'endemie, surtout sans 
prophylaxie antipaludeenne, doit faire rechercher un acces 
palustre de primo-invasion. Le purpura est alors un critere de 
gravite, signant le plus souvent une coagulation intravasculaire 
disseminee (CIVD). 

2. Purpuras par fragility vasculaire 

Ce sont des purpuras mecaniques. Le purpura est petechial 
ou ecchymotique, non infiltre. 

La fragilite vasculaire est le plus souvent acquise et de dia- 
gnostic aise. Le purpura de Bateman est un purpura senile 
forme de taches ecchymotiques siegeant a la face dorsale des 
avant-bras et des mains, plus rarement des membres inferieurs. 
Son apparition est favorisee par la prise de corticoi'des par voie 
orale ou locale de maniere prolongee. Son apparition a un age 
plus precoce doit faire rechercher un hypercorticisme endogene 
(syndrome de Cushing). 

Cette fragilite vasculaire peut etre rarement constitutionnelle, 
alors souvent familiale, apparaissant aux plus jeunes ages de la vie. 
Elle se manifeste par un purpura localise apres un traumatisme 
mineur. Elle peut etre isolee ou s'associer a une maladie du tissu 
elastique (syndrome d'Ehlers-Danlos, pseudoxanthome elastique). 

Beaucoup plus rarement, on evoque le scorbut (carence en vita- 
mine C) ou le purpura s'associe a une asthenie intense, des douleurs 
musculaires et des gingivorragies ou une amylose qui peut donner 
un purpura en rapport avec des depots perivasculaires de sub- 
stance amyloide, predominant aux zones de frottement (purpura 
lineaire, « de flagellation ») et sur les paupieres superieures. 

On peut rapprocher des purpuras mecaniques precedents les 
dermites chroniques purpuriques et pigmentaires. La plus fre- 
quente est la dermite ocre, secondaire a la stase veineuse. C'est 
un purpura chronique des membres inferieurs, revele par les 
depots de pigments ferriques responsables de taches jaunatres 
siegeant a la face interne de la jambe et de la region sous-malleo- 
laire, parfois de plaques violettes et pigmentees. II survient dans 
un contexte de stase veineuse ou de maladie post-phlebitique. 

A cote de ce tableau Clinique tres frequent, il existe d'autres 
entites dermatologiques realisant des dermites chroniques pur- 
puriques qui relevent du domaine du specialiste. 

3. Purpuras des vascularites ou « angeites » 

La vascularite, ou « angeite », est definie histologiquement, 
par une inflammation de la paroi vasculaire et du tissu conjonctif 
perivasculaire. Elle peut correspondre a des atteintes anatomo- 
pathologiques tres differentes (atteinte veineuse, capillaire ou 
arterielle, de vaisseaux de plus ou moins gros calibre, association 
a une reaction granulomateuse). II existe de nombreuses classifi- 
cations cliniques ou anatomo-pathologiques qui ne sont pas 
detaillees ici. II faut insister sur le fait que la decouverte d'une 
vascularite cutanee peut correspondre a de tres nombreuses 
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situations, allant defections benignes, ou la vascularite est limitee 
a la peau et ne necessite pas de traitement, jusqu’a des maladies 
graves, parfois associees a une vascularite multiviscerale dite 
systemique, mettant en jeu le pronostic vital et necessitant un 
traitement lourd (corticoi'des a fortes doses, eventuellement 
associes a des agents cytotoxiques). La decouverte d’une vascula- 
rite sur la biopsie cutanee doit done toujours etre interpretee en 
fonction du contexte Clinique et biologique ( v. Pour Approfondir). 

Au plan semiologique, le purpura des vascularites est infiltre 
et predomine dans les zones declives. II est souvent necrotique 
et associe a d'autres lesions cutanees dont la presence est tres 
evocatrice du diagnostic de vascularite : papules, urticaire fixe, 
livedo, nodules hypodermiques. 

Une vascularite cutanee a de nombreuses causes possibles ; 
la liste est detaillee dans le tableau 3. Elle peut survenir en parti- 
cular au cours des maladies systemiques, qu'il s'agisse des vas- 
cularites systemiques ou des connectivites, apres la prise de 
nombreux medicaments (vascularite d’hypersensibilite), au 
cours defections malignes, et en particulier les hemopathies 
lymphoides. De nombreuses infections virales peuvent aussi 
s’accompagner d'un purpura vasculaire, habituellement tran- 
sitoire, mais revolution peut etre chronique, et en particulier au 
cours de I'infection par le VHC. Au cours de la plupart de ces 
affections, le purpura peut etre associe a la presence d'une 
cryoglobulinemie, en particulier au cours des hemopathies lym- 
phoides et de I'infection par le VHC. Nous insisterons uniquement 
sur les causes les plus frequentes. 

✓ Le diagnostic de vascularite systemique et de connectivite sera 
suspecte devant la presence d'une atteinte extracutanee : 
arthromyalgies, syndrome de Raynaud, multinevrite, hyperten- 
sion arterielle (HTA) grave d'apparition recente, atteinte renale 
glomerulaire avec anomalie du sediment urinaire a type de pro- 
teinurie ou d'hematurie microscopique, aggravation d'un 
asthme ancien evoquant une angeite de Churg et Strauss. Au 
sein des vascularites systemiques, le purpura rhumatoi'de est la 
vascularite la plus frequente de I'enfant et de I'adolescent. Le 
debut est brusque, le plus souvent febrile, parfois precede par 
un episode infectieux des voies aeriennes superieures. Un pur- 
pura petechial survient brutalement, infiltre ou non, surtout des 
membres inferieurs, evoluant par poussees favorisees par I'or- 
thostatisme. A ces signes cutanes, s'associent des arthralgies, et 
dans 50 a 70 % des cas des douleurs abdominales, a type de 
coliques, de vomissements, de diarrhee, de melena, mimant des 
tableaux pseudochirurgicaux. Chez 50 % des enfants, une 
atteinte renale est observee, avec hematurie, proteinurie, par 
glomerulonephrite segmentaire et focale a IgA. L'atteinte abdo- 
minale associee a un purpura doit en priorite faire evoquer ce 
diagnostic qui peut etre confirme par la mise en evidence d’une 
gastrite purpurique a la fibroscopie gastrique et par la presence 
de depots d'lgA en immunofluorecence sur la biopsie cutanee. 
Le pronostic est conditionne par l’atteinte renale, qui peut etre 
responsable d'insuffisance renale chronique sequellaire. Le 
repos complet sans orthostatisme est le traitement des formes 
non compliquees. Les atteintes viscerales graves digestives et 
renales justifient la corticotherapie. 


IKUJ Purpuras vasculaires par vascularite 
cutanee : causes les plus frequentes* * 

VASCULARITES SYSTEMIQUES 

I purpura rhumatoi'de 
I periarterite noueuse 
I polyangeite microscopique 
I maladie de Churg et Strauss 
I granulomatose de Wegener 
I maladie de Kawasaki 
I maladie de Behget 
I syndrome de Cogan 
I angeite de Buerger 


VASCULARITES DES CONNECTIVITES 

I lupus erythemateux dissemine 
I polyarthite rhumatoi'de 
I syndrome de Gougerot-Sjogren 
I dermatopolymyosite 
I polychondrite atrophiante 

VASCULARITES DES AFFECTIONS MALIGNES 

I myelodysplasies 
I syndromes myeloproliferatifs 
I lymphomes 

I myelome, maladie de Waldenstrom 
I cancers solides 

AUTRES 

I cryoglobulinemies (infection par le VHC surtout) 

I deficit en sous fractions du complement C2, C3, C4 
I deficit en al-antitrypsine 

* Vascularites infectieuses et medicamenteuses, v. tableaux 2 et 4. 


/ Les purpuras aigus, avec une atteinte cutanee le plus souvent 
isolee, sont frequemment secondaires a une infection (tableau 2) 
ou a une prise medicamenteuse. L'interrogatoire precise la chrono- 
logie de tous les medicaments recemment introduits, meme si la 
prise a ete unique. Les principaux medicaments responsables 
d'angeite d'hypersensibilite sont reunis dans le tableau 4. Le 
purpura survient habituellement 7 a 10 jours apres I’introduction 
du medicament. Le tableau Clinique peut etre grave et associer 
fievre et hypereosinophilie. Tous les medicaments suspects sont 
arretes. La reintroduction est proscrite. L'arret de la molecule 
responsable permet le plus souvent une evolution favorable en 
3a 6semaines. 

y L'infection par le VHC peut s'accompagner d'un purpura vasculaire 
lie a la presence d’une cryoglobulinemie qui n'est pas correlee a 
la gravite de l'atteinte hepatique. Les poussees de purpura qui 
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predomine aux membres inferieurs et aux extremites (oreilles, 
nez, orteils, doigts) sont favorisees par I'exposition au froid. Elies 
peuvent s'associer a des arthralgies. La gravite est conditionnee 
par I'existence d'une atteinte du systeme nerveux peripherique 
(polyneuropathie) et du rein (glomerulopathie). Le traitement 
repose en priorite sur I'association ribavirine-interferon lorsqu'il 
existe une atteinte viscerale grave ou lorsque I'importance de 
I'atteinte hepatique le justifie. 

En resume, la survenue d'un purpura vasculaire justifie un bilan 
biologique detaille a la recherche des etiologies sus-citees : hemo- 
cultures, serologies et prelevements bacteriologiques en fonction 
des points d'appel Clinique, creatininemie, proteinurie des 24 heures 
et analyse du sediment urinaire, serologies VIH, VHB, VHC, CMV, 
EBV, anticorps antinucleaires et anti-Ro-SSA, facteur rhumato'fde, 
complement total et sous-fractions C3 et C4, anticorps anti-cyto- 
plasme des polynucleaires, recherche de cryoglobulinemie, 
electrophorese et immunoelectrophorese des protides seriques. 

Le traitement des vascularites cutanees depend de la pathologie 
diagnostiquee. Lorsque le purpura s'integre dans le cadre d'une 
vascularite necrosante ou d'une connectivite, la gravite des 
atteintes viscerales eventuellement associees peut justifier I'emploi 
des corticoides a forte dose, eventuellement associes a des 
agents cytotoxigues. En cas d'angeite d'hypersensibilite d'origine 
medicamenteuse, I'arret du medicament est la mesure therapeu- 
tique essentielle. Une courte corticotherapie peut etre indiquee 
dans les formes graves. Le traitement des angeites cutanees liees 
au VHC repose en priorite sur le traitement antiviral (non detaille 
ici). II est frequent qu'aucune cause ne soit retrouvee, malgre une 
enquete exhaustive. Lorsque la vascularite est idiopathique et 
limitee a la peau, le traitement est mal codifie. De nombreuses 
equipes utilisent la dapsone dans cette situation, ou la colchicine 
lorsque les poussees de purpura sont iteratives et invalidantes. 

4. Purpuras thrombotiques et emboliques 

La semiologie Clinique permet parfois de differencier les pur- 
puras des vascularites et des purpuras thrombotiques. Le purpura 
thrombotique realise des lesions necrotiques souvent de grande faille, 
entoure d'un lisere purpurique qui fait evoquer une thrombose. II 


imiti'm Vascularites medicamenteuses : 
causes les plus frequentes 


1 Sulfamides antibacteriens 
et antidiabetiques 

1 Ketoconazole 

1 Quinine 

1 p-lactamines 

et quinidiniques 

1 Tetracyclines 

1 Cimetidine 

1 Diuretiques thiazidiques 

1 a-methyl dopa 

1 Allopurinol 

1 Sels d'or 

1 Anti-inflammatoires 
non steroTdiens 

1 Hydantoines 


n'y a pas, comme dans les vascularites, dissociation a des lesions 
morphologiquement differentes. Neanmoins, c'est souvent la biopsie 
cutanee qui fait la difference entre les 2 tableaux. 

Les causes sont, la encore, multiples. 

/ La coagulation intravasculaire disseminee (Cl VD) peut etre secondaire a 
de nombreux etats pathologiques, notamment septiques, tumoraux, 
obstetricaux ou post-transfusionnels. Elle s'installe en quelques 
heures, realisant un purpura extensif, ecchymotique et necrotique. 
La dissemination des microthromboses peut entraTner une defaillance 
multiviscerale. Le diagnostic est fait dans un contexte clinique evo- 
cateur sur I'allongement du temps de cephaline activee et I'abaisse- 
ment du taux de prothrombine, de tous les facteurs de coagulation 
et du fibrinogene. Les D-dimeres et les produits de degradation de 
la fibrine (PDF) sont detectables. II existe une thrombocytopenie 
associee. Le traitement est d’abord celui de la cause. 

/ Les necroses cutanees induites par I'heparine (non fractionnee ou plus 
rarement par les heparines de bas poids moleculaires) apparaissent 
precocement, entre 5 et 25 j apres le debut du traitement. Elies 
s'accompagnent d'une thrombocytopenie, voire d'une coagulation 
intravasculaire disseminee, avec des thromboses arterielles et (ou) 
veineuses. Les plaques purpuriques sont souvent localisees aux 
points d'injection. Le diagnostic repose sur la chronologie d’ap- 
parition des signes et peut etre facilite par la mise en evidence 
d'anticorps anti-heparine PF4 dependants. L'heparine en cause 
doit etre interrompue definitivement. Cette complication grave 
est prevenue par le relais precoce par les anticoagulants oraux. 
/ Les deficits heterozygotes en proteine C ou S peuvent donner des 
lesions purpuriques ou necrotiques, apres prise d'anticoagulants 
oraux (antivitaminiques K) dans les lOjours suivant le debut du 
traitement. II faut alors arreter I'antivitamine K et supplementer 
le patient en vitamine K. Le traitement pourra etre repris ulte- 
rieurement, a doses progressives, sous surveillance stricte de 
I'INR (international normalized ratio). Les deficits homozygotes 
donnent des tableaux mortels de thromboses multiviscerales en 
periode neonatale. 

/ Le syndrome des antiphospholipides peut comporter des thromboses 
cutanees qui peuvent simuler une vascularite, associees a des 
lesons purpuriques, un livedo, parfois des nouures. 

/ Les syndromes myeloproliferatifs (thrombocytemie essentielle, 
maladie de Vaquez, leucemie myeloide chronique, splenomegalie 
myeloide) peuvent etre responsables d'un purpura necrotique, 
parfois associe a une erythrocyanose ou un syndrome de Raynaud. 
✓ Chez un patient atheromateux, peuvent apparattre des emboles distaux de 
cholesterol, souvent au decours d'un geste endovasculaire (arterio- 
graphie par exemple) ou de la mise sous anticoagulants. A un purpura 
necrotique des membres inferieurs s'associent des orteils bleus, un 
livedo. Les pouls distaux sont conserves. Le tableau clinique peut 
s'accompagner d'une atteinte multiviscerale avec, en particulier, une 
atteinte digestive et renale qui simule une periarterite noueuse. 

/ Les embolies graisseuses sont evoquees chez un patient poly- 
traumatise ayant un purpura de la partie superieure du thorax et 
des paupieres, avec le plus souvent des troubles neuropsychia- 
triques, une insuffisance respiratoire et une insuffisance renale. 
/ Une cardiopathie emboligene peut exceptionnellement se compliquer 
d'emboles cutanes distaux mimant une vascularite cutanee. 
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Purpuras chez I'enfant et chez I'adulte 


Purpuras thrombocytopeniques 

II s'agit de I'autre grand mecanisme de purpura, line thrombo- 
cytopenie est definie par un chiffre de plaquettes < 150 x 10 9 /L, mais 
en I'absence d'anomalie de I'hemostase associee, le purpura ne 
s’observe habituellement que lorsque le chiffre de plaquettes 
est < 50 x 10 9 /L. II est habituellement picnotique (en tete d’epingle) 
et non infiltre. II peut egalement etre ecchymotique ou associe a 
de larges hematomes. L'existence de saignements muqueux 
(metrorragies, gingivorragies, bulles hemorragiques intrabuccales, 
epistaxis) est un signe de gravite et doit faire craindre la survenue 
d'un saignement visceral pouvant mettre en jeu le pronostic vital, 
en particulier digestif ou cerebro-meninge. 

Line thrombocytopenie peut s'observer dans 4 grandes situations : 
thrombocytopenie centrale par hypoproduction medullaire ; 
consommation par CIVD ou au cours des microangiopathies 
thrombotiques ; anomalie de repartition par sequestration sple- 
nique au cours de la cirrhose, mais surtout destruction periphe- 
rique immunologique par le systeme des phagocytes mononuclees, 
le plus souvent dans le cadre d'un purpura thrombocytopenique 
auto-immun (PTAI) [v. figure]. 

Un interrogatoire rigoureux ( v. infra), un examen clinique complet 
et quelques examens biologiques simples permettent, dans la 
majorite des cas, de differencier ces divers mecanismes. Les 
examens biologiques comportent la determination systematique 
des groupes ABO et Rhesus et la recherche d'agglutinines irregulieres 
(RAI) au cas ou la thrombocytopenie entrainerait un saignement 
grave necessitant une transfusion en urgence. La numeration 
formule sanguine (NFS) recherche une anomalie d'une autre 
lignee qui orienterait vers une thrombocytopenie centrale dans 
le cadre d'une leucemie ou d'un syndrome myelodysplasique 
(leuconeutropenie ou blastes circulants, monocytose, anemie 
macrocytaire, myelemie). L'analyse du frottis sanguin est 


indispensable a la recherche de cellules anormales pouvant 
orienter vers une hemopathie maligne, et en particulier une leu- 
cemie aigue, et de schizocytes orientant vers une microangiopa- 
thie thrombotique, s’ils sont presents en grand nombre. Une 
exploration simple de I'hemostase (temps de prothrombine [TP], 
temps de cephaline activee [TCA], fibrinogene) est habituelle- 
ment suffisante pour depister une CIVD. On recherche des argu- 
ments en faveur d'une hepatopathie chronique pouvant entrai- 
ner un hypersplenisme par la realisation d'une electrophorese 
des protides (recherche d'un bloc (3-y), d'un bilan hepatique et 
d'une serologie VHB et VHC. L'echographie abdominale a la 
recherche d'une splenomegalie est demandee au moindre 
doute, en particulier si I'examen clinique est gene par une sur- 
charge ponderale. Une serologie VIH est faite car le VIH peut 
etre a I'origine d'une thrombocytopenie par differents mecanis- 
mes, et en particulier par destruction immunologique periphe- 
rique. Enfin, le myelogramme est systematiquement fait chez 
I'adulte. II permet de preciser, dans la majorite des cas, le carac- 
tere central ou peripherique de la thrombocytopenie en se 
basant sur la richesse en megacaryocytes, sur la presence even- 
tuelle d'anomalies des autres lignees ou de cellules anormales. II 
n'est pas toujours realise chez I'enfant quand le tableau clinique 
et biologique est typique de PTAI. 

1. Purpuras par thrombocytopenie centrale 

L'examen clinique peut reveler un syndrome tumoral (hepato- 
splenomegalie, adenopathies) en fonction de la maladie sous- 
jacente. La NFS revele souvent une anomalie d'une autre lignee. 
Le myelogramme montre une moelle pauvre en megacaryocytes 
et revele la presence eventuelle de cellules anormales (cellules 
leucemiques, envahissement medullaire dans le cadre d'une 
hemopathie lymphoide ou myeloide, syndromes myelodyspla- 
siques frequents chez le sujet age, cellules extrahematopo'ietiques 
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en cas de metastase medullaire d'un carcinome) ou la presence d'une 
moelle pauvre avec atteinte des 3 lignees (aplasie medullaire 
constitutionnelle ou acquise, radiotherapie, toxicite d'une chimio- 
therapie). line thrombocytopenie centrale peut egalement s'observer 
au cours des carences vitaminiques en folates ou en vitamine B12. 
II existe alors souvent une anomalie des autres lignees et des 
schizocytes, et le myelogramme revele une megaloblastose. 
L'alcool a une toxicite directe sur la megacaryogenese, respon- 
sable parfois d'une thrombocytopenie tres importante, surtout 
chez un patient carence en folates. 

Chez I'enfant, les causes des thrombocytopenies centrales 
sont dominees par les leucemies aigues, lymphoblastiques ou 
myeloblastiques. 

Au cours des thrombocytopenies centrales, le risque de saigne- 
ment visceral est beaucoup plus eleve qu'au cours des thrombo- 
cytopenies peripheriques immunologiques et peut survenir 
alors meme qu'il n'existe pas un syndrome hemorragique cutaneo- 
muqueux marque. Outre le traitement de la maladie causale, la 
transfusion de plaquettes est justifiee des que la thrombocytopenie 
est profonde, a fortiori s'il existe un syndrome hemorragique. On 
utilise de preference des concentres plaquettaires d'apherese 
afin de limiter le risque d'allo-immunisation. La transfusion de pla- 
quettes systematique au cours des thrombocytopenies induites 
par les chimiotherapies aplasiantes, meme en I'absence de signes 
hemorragiques, a permis de diminuer les risques d'hemorragies 
graves chez les patients traites pour une hemopathie maligne. 

2. Purpura thrombocytopenique 
par consommation 

Les examens d'hemostase permettent d'eliminer une coagulation 
intravasculaire disseminee dans un contexte evocateur (v. supra). 

Les microangiopathies thrombotiques (MAT) regroupent le 
purpura thrombotique thrombocytopenique (PTT) ou syndrome 
de Moschcowitz et le syndrome hemolytique et uremique (SHU). 
La physiopathologie repose sur la formation de thromboses 
dans la microcirculation, notamment neurologique, centrale et 
renale. Ces thromboses entraTnent une consommation de plaquettes 
et une hemolyse mecanique des globules rouges expliquant la pre- 
sence de schizocytes. La thrombocytopenie est habituellement 
moderee au cours du SHU ou I'atteinte renale est au premier 
plan, alors qu'elle est souvent profonde au cours du PTT. Le PTT 
associe a la thrombocytopenie de la fievre, des signes neurologiques 
centraux fluctuants, une insuffisance renale rarement grave et 
une anemie hemolytique mecanique (augmentation des reticu- 
locytes, haptoglobine effondree, LDH elevees et surtout nombreux 
schizocytes vus sur le frottis sanguin). Les MAT peuvent survenir 
dans le cadre d'une virose (VIH, CMV), d'une pathologie auto- 
immune (lupus) ou d'une pathologie maligne. Le pronostic du 
PTT est severe et le traitement repose en priorite sur la realisa- 
tion d'echanges plasmatiques realises avec du plasma frais viro- 
inactive. Le HELLP ( Haemolysis , Elevated Liver enzymes, Low 
Platelet count) est une MAT qui survient en fin de grossesse et 
qui associe une thrombocytopenie a une hemolyse avec schizo- 
cytose et a une cytolyse hepatique. Le pronostic est moins grave 
car la delivrance permet habituellement une guerison rapide. 


3. Purpura thrombocytopenique 
par anomalie de repartition 

La principale cause est la cirrhose avec hypersplenisme. 
L'alcool est la principale cause en France, eventuellement 
associee a une infection par le VHC ou plus rarement par le VHB. 
II est cependant tres rare gu'un hypersplenisme entratne une 
thrombocytopenie inferieure a 50 x 10 9 /L et il n'y a done habituel- 
lement ni purpura, ni syndrome hemorragique cutaneomuqueux. 

4. Purpura thrombocytopenique 

par destruction peripherique immunologique 

Cest la principale cause de purpura en rapport avec une 
thrombocytopenie. Le PTAI peut etre isole ou associe a une 
connectivite (en particulier un lupus erythemateux dissemine 
[LED]), ou a une infection virale (en particulier par le VIH). La 
thrombocytopenie peut aussi etre d'origine immuno-allergique, 
liee a la prise d'un medicament. A part, le purpura post-transfu- 
sionnel qui correspond a un phenomene d'allo-immunisation 
plaquettaire complexe et mal compris et qui survient dans les 
jours suivant une transfusion sanguine. 

Le diagnostic de PTAI repose sur un faisceau d'arguments : la 
thrombocytopenie est isolee sans anomalie des autres lignees ; 
I'examen Clinique est normal, avec notamment I'absence d'orga- 
nomegalie. II n'y a pas d'anomalie de I'hemostase ; le myelo- 
gramme montre une moelle normale et riche en megacaryocytes ; 
il n'y a pas de signes d'hypersplenisme ni d'argument en faveur 
d'une hepatopathie chronique (absence d'hepatosplenomegalie, 
bilan biologique hepatique normal, absence de bloc (3-ya I'electro- 
phorese des protides, serologies VHB et VHC negatives). On realise 
une serologie VIH en raison d’une association possible (v. supra). 
On recherche a I'interrogatoire des signes evoquant un LED, et on 
complete le bilan biologique par une recherche d'anticorps anti- 
nucleaires et d'anticorps anti-ADN. II est possible de rechercher 
des anticorps anti-plaquettes au laboratoire, mais il faut souligner 
que les differentes techniques utilisees sont peu specifiques ou 
peu sensibles. Cette recherche est done inutile dans les formes 
typiques, et la mise en evidence d'anticorps anti-plaquettes au 
laboratoire est insuffisante a elle seule pour affirmer la nature 
immunologique de la thrombocytopenie. 

La possibility que la thrombocytopenie soit d'origine immuno- 
allergique justifie une enquete exhaustive sur les medicaments 
pris dans les semaines ayant precede la decouverte de la thrombo- 
cytopenie, meme en cas de prise unique. Les medicaments les plus 
frequemment responsables sont rapportes dans le tableau 5. La 
regie est d'arreter tous les medicaments non indispensables. 

Le traitement d'urgence du PTAI fait avant tout appel a la corti- 
cotherapie a la dose de 1 mg/kg/j d'equivalent prednisone. Les cor- 
ticoTdes peuvent etre donnes a de plus fortes doses par voie veineuse 
ou associes aux immunoglobulines intraveineuses uniquement 
dans les formes graves quand la thrombocytopenie est profonde 
(< 20 x 10 9 /L) et associee a un syndrome hemorragique cutane et 
muqueux important. La transfusion de plaquettes est inutile et illo- 
gique, les plaquettes transfusees etant immediatement detruites 
par les auto-anticorps anti-plaquettes. Elle n'est justifiee en asso- 
ciation avec les immunoglobulines et les corticoides que dans les 
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QBB Medicaments responsables 

de thrombocytopenie peripherique 


1 Quinine et quinidiniques 

1 Omeprazole 

1 Sulfamides antibacteriens 
et antidiabetiques 

1 Amiodarone 

1 Heparines fractionnees 

1 Valproate de sodium 

et non fractionnees* 

1 a-methyl dopa 


*Le mecanisme des thrombocytopenies liees a I'heparine est different et est 
en relation avec la presence d'anticorps particuliers qui reconnaissent les 
plaquettes en presence du facteur 4 plaquettaire. Les thrombocytopenies a 
I’heparine s’accompagnent habituellement de complications thrombotiques 
et non hemorragiques. 

exceptionnels cas de PTAI s'accompagnant d'un saignement avec 
mise en jeu du pronostic vital (saignement digestif avec retentis- 
sement hemodynamique, saignement cerebro-meninge). Le 
PTAI a tres souvent une evolution chronique chez I'adulte (70 % 
des cas), definie comme une persistance de la thrombocytope- 
nie au-dela de 6 mois devolution. La splenectomie est alors le 
traitement le plus efficace. Chez I'enfant, le risque de saignement 
est plus important et le traitement de la phase aigue souvent 
plus incisif. Le passage a la chronicite est en revanche plus rare 
(20 a 30 %), ce qui conduit a proposer la splenectomie plus tardi- 
vement que chez I'adulte, ce d'autant que le risque infectieux par 
les germes encapsules observe chez les patients aspleniques 
(pneumocoque mais aussi Haemophilus et meningocoque) est 
plus important. II est par ailleurs plus rare de retrouver une 
forme associee chez I'enfant. ■ 


a retenir 

> Le purpura est une lesion par depot de sang extravase 
dans le derme ou les muqueuses. La lesion elementaire, 
de couleur rouge, ne s'efface pas a la vitropression. 

> La presentation Clinique et la numeration 
plaquettaire permettent habituellement de facilement 
differencier les purpuras thrombocytopeniques 

des purpuras vasculaires. 

> Au sein du groupe des purpuras thrombocytopeniques, 
on oppose les thrombocytopenies centrales 

par hypoproduction medullaire, oil il existe habituellement 
une anomalie des autres lignees sanguines, 
et une moelle pauvre en megacaryocytes 
aux thrombocytopenies par destruction peripherique 
immunologique, ou la thrombocytopenie est souvent 
isolee et la moelle riche en megacaryocytes. 

La transfusion de plaquettes est efficace 
dans les thrombocytopenies centrales 
alors que le traitement des formes peripheriques 
fait appel aux corticoTdes et aux immunoglobulines. 

> Au sein du groupe des purpuras vasculaires, un contexte 
febrile doit faire eliminer en priorite une infection bacterienne, 
en particulier par le meningocoque. Les purpuras 

par fragility vasculaire sont habituellement diagnostiques 
sur des donnees cliniques. Les purpuras en rapport 
avec une vascularite, ou angeite, regroupent des affections 
de pronostic variable. La realisation d'un bilan infectieux, 
immunologique et d’une biopsie cutanee 
avec immunofluorescence est alors souvent necessaire 
pour aboutir a un diagnostic precis qui conditionne 
les indications therapeutiques. 

( v . MINI TEST DE LECTURE, p. 1608) 


Pour approfondir... 


Biopsie d'une lesion cutanee 


La biopsie d'une lesion cutanee est un geste 
simple, generalement anodin, et souvent tres 
utile pour preciser le diagnostic devant un 
purpura vasculaire, en particulier lorsqu'une 
vascularite est suspectee. Une immuno- 
fluorescence directe doit etre associee a 
I'histologie standard. La biopsie doit etre 
realisee de preference sur lesion recente, 
datant de moins de 48 h, car au-dela de 
ce delai, une reaction inflammatoire peut 
masquer les signes initiaux et donner des 
signes non specifiques qui n'orienteront pas 
le diagnostic. L'interet de la biopsie est 
surtout de pouvoir mettre en evidence une 
vascularite en sachant que le prelevement 


ne porte habituellement que sur le derme 
superficiel et permet done rarement de 
differencier une vascularite cutanee 
satellite d'une affection benigne qui va 
guerir rapidement spontanement (vascu- 
larite associee a une virose ou reaction 
d'hypersensibilite a un medicament par 
exemple) d'une vascularite systemique 
grave comme la periarterite noueuse qui 
atteint les arteres de moyen calibre qui 
ne sont pas visibles sur une biopsie cutanee 
superficielle. La biopsie peut neanmoins 
mettre en evidence une reaction granulo- 
mateuse qui oriente vers certaines vascu- 
larites systemiques severes comme I'angeite 
de Churg et Strauss ou la granulomatose 
de Wegener. La mise en evidence de depots 


d'lgA en immunofluorescence dans la 
paroi des vaisseaux est aussi un element 
diagnostique fort en faveur d'un purpura 
rhumatoTde. Enfin, on n’omettra pas de 
mettre en culture les prelevements biop- 
siques en bacteriologie, virologie, mais 
aussi en mycologie lorsque I'on suspecte 
une pathologie infectieuse, en particulier 
chez un patient immunodeprime. I 


DEJA PARU DANS LA REVUE 

i: Meningites bacteriennes 
et purpura fulminans de I’enfant 

Bourrillon A 

(Rev Prat 2002 ; 52 [17] : 1898-902) 
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